A Case Report of Kartagener Syndrome by Moradi, Mahnaz et al.
284
August, September 2020. Vol 24. Num 3
* Corresponding Author:
Peyman Namdar
Address: Department of Emergency Medicine, School of Medicine, Qazvin University of Medical Sciences, Qazvin, Iran
Tel: +98 (28) 33336001
E-Mail: drpeymannamdar@gmail.com
Case Report:
A Case Report of Kartagener Syndrome
1. Department of Critcal Care Nursing, School of Nursing and Midwifery, Qazvin University of Medical Sciences, Qazvin, Iran.
2. Department of Internal Medicine, School of Medicine, Qazvin University of Medical Sciences, Qazvin, Iran.
3. Department of Surgery, School of Medicine, Qazvin University of Medical Sciences, Qazvin, Iran.
Mahnaz Moradi1 , Leili Yekefallah1 , Mohammadali Zohal2 , *Peyman Namdar3 
Primary Ciliary Dyskinesia (PCD) and Kartagener Syndrome (KS) are rare genetic disorders. PCD occurs 
in patients with recurrent sino-pulmonary infection, dextrocardia, chronic vasomotor rhinitis, and bron-
chiectasis. This study reports a rare case of KS for having further awareness of this disease. According to 
this study, this disease should be considered in patients with recurrent respiratory infections, because 
early diagnosis and timely treatment of these patients can lead to reduced irreversible complications 
and increased life expectancy.
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rimary Ciliary Dyskinesia (PCD) and Karta-
gener Syndrome (KS) are rare genetic disor-
ders. PCD occurs in patients with recurrent si-
no-pulmonary infection, dextrocardia, chronic 
vasomotor rhinitis, and bronchiectasis. People 
with PCD generally have an active and normal life. Lung 
function declines at a slower rate than cystic fibrosis [18]. 
Surgical interventions to treat middle ear disease, maxil-
lary sinusitis, and nasal polyps may be necessary for some 
of these patients [20]. Bilateral lung transplantation is the 
final treatment choice in patients with respiratory failure, 
although heart and lung transplantation or a corrective sur-
gery is needed in patients with situs inversus [21]. 
Since ciliary immobility/inactivity is usually associated 
with abnormal sperm motility, male patients should be in-
formed of possible infertility, and semen analysis should 
be carried out. In vitro fertilization methods, especially in-
tracytoplasmic sperm injection, have been effective in this 
regulation [22]. In this study, a rare case of KS was reported 
for further recognition of this disease. this disease should be 
considered in the patients with recurrent respiratory infec-
tions, because early diagnosis and timely treatment of these 
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patients can lead to reduced irreversible complications and 
increased life expectancy.
2. Case Presentation 
Patient was a 24-year-old girl who had frequently seen a 
doctor since the first months of her life due to respiratory 
problems. In the early days, she was hospitalized and treated 
for respiratory problems with a diagnosis of pneumonia and 
sinusitis. The patient's clinical symptoms, which were more 
common during the cold seasons, included: chronic and 
frequent coughing, persistent mucus drip from nose down 
the back of the throat, wheezing, shortness of breath (some-
times), and respiratory attacks such the patient had received 
asthma treatments for years. Her parents were not consan-
guineous. At the age of 12, the patient had tonsillectomy, 
and had undergone nasal polyp surgery at the age of 21. 
The patient also had persistent mucus drip from the 
nose down the back of the throat, which caused severe 
discomfort and even recurrent ear infections. For many 
years, the patient had been treated for nasal and lung al-
lergies with antihistamines and inhaled sprays, and had 
received numerous and frequent antibiotics. Following 
the exacerbation of the symptoms of cough and short-
ness of breath at the age of 19 and an outpatient referral 
to an otolaryngologist, a dextrocardia was observed on 
the chest x-ray. Her last hospitalization was a month ago, 
when she was admitted to Bouali Sina Hospital in Qaz-
vin, Iran with a complaint of cough, sputum, and worsen-
ing shortness of breath, and was treated with levofloxa-
cin, seroflo inhaler, atrovent, and n-acetylcysteine tablets. 
The observed dextrocardia was associated with situs inver-
sus. The size of the heart on the x-ray was normal, and there 
was no active and focal lung lesion. Moreover, in the echo-
cardiographic report of situs inversus and dextrocardia, the 
inferior vena cava was in the right atrium, cardiac loop was 
type D, and anterior ventricular and ventriculoarterial were 
predominant. Left ventricular size was normal and systolic 
function had been maintained. Left ventricular outflow ratio 
was 50%. Right ventricular size and systolic function were 
also normal. There were mild mitral insufficiency and tricus-
pid valve regurgitation. Aortic valve was at normal condition. 
The pulmonary artery pressure was 27 mm Hg, and medical 
treatment and follow-up were then recommended. In the 
report of High-resolution Computed Tomography (HRCT) 
without injection (spiral), glass opacities were observed in 
the middle of the right lung, which could be pneumonia. 
Dislocation of the liver and spleen showed situs inversus. 
The thickness of the bronchial wall was normal and no 
signs of bronchiectasis were observed. Since the gold stan-
dard of diagnosis for patients with PCD and KS is electron 
microscopy, but when respiratory infection is associated 
with situs inversus, KS should be suspected. Based on the 
symptoms and tests, the patient was introduced as a prob-
able case of KS, not a definite case.
3. Conclusion
Chronic infections of the upper (e.g. sinusitis, rhinosinus-
itis, and otitis) and lower respiratory systems (e.g. bron-
chitis, rhinosinusitis, infectious bronchiectasis or recurrent 
pneumonia) is of particular importance, especially in chil-
dren, and is associated with different diseases. These infec-
tions can have several causes [23]. When there are clinical 
symptoms of lung and sinus include pneumonia, sinusitis 
and bronchiectasis, PCD disease should be suspected, but 
when these symptoms are associated with situs inversus, KS 
should be suspected which is a rare type of PCD [10, 14]. 
Recognizing less common but important diseases such as 
KS and PCD should be part of the differential diagnosis of 
patients with chronic respiratory infections. Proper and early 
treatment of these patients can prevent the development and 
progression of respiratory problems such as bronchiectasis. 
Since this disease is rare, it is often overlooked due to 
misdiagnosis. Moreover, due to the lack of a reliable non-
invasive diagnostic test for KS, it usually takes years to 
diagnose the disease, which can cause chronic respiratory 
problems and reduce the patient’s quality of life. Therefore, 
when respiratory infection is associated with situs inversus, 
the presence of KS should be suspected [23]. This disease 
should be considered in patients with recurrent respiratory 
infections, because early diagnosis and timely treatment of 
these patients can reduce its irreversible complications and 
increase life expectancy [9].
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گزارش یک مورد سندرم کارتاجنر
اختالل حرکت اولیه مژک ها یاPCD( Primary Ciliary Dyskinesia( و سندرم کارتاجنر، از اختالالت ژنتیکی نـادر هستند. اختالل 
عملکرد مژک ها در این بیماری وجـود دارد کـه سـبب عفونـت هـای مکـرر در ریـه و سـینوس هـا بـه همـراه دکستروکاردی، رینیت 
وازوموتور مزمن و بروشکتازی می شود. در این مطالعه یک مورد نادر از سـندرم کارتـاجنر جهـت شـناخت بیـشتر ایـن بیماری گزارش 
شد. بر اساس این مطالعه باید در مبتالیان به عفونت های مکرر تنفسي به این بیماری توجه کرد، زیرا تشخیص زودرس و درمان به موقع 
این بیماران منجر به کاهش عوارض غیر قابل برگشت و افزایش طول عمر مي شود.
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مقدمه
سندرم  یا   1 PCD قباًل  که  مژک ها  اولیه  حرکتی  اختالل  به 
اختالل  با  بیماری  این  می شد.  گفته  غیرمتحرک  مژک های 
ژنتیکی پاک سازی مخاطی مشخص می شود و غالبـًا بـه شـکل 
اتـوزوم مغلـوب بـه ارث می رسد ]1[. اولین مـوارد ایـن بیمـاری 
و سـندرم کارتـــاجنر در سال 1923 با عالئم برونشکتازی و 
سایتوس اینورسوس گزارش شد و در سال 1933 کارتاجنر، تریاد 
دکستروکاردی، رینیت وازوموتور مزمن و برونـشکتازی را برای 
این سندرم شرح داد ]2[. از آنجا که در دوران جنینی، نقص 
به طور تصادفی  تقارن بدن  در گره مژک ها وجود دارند، عدم 
اتفاق می افتد؛ به طوری که تقریبًا 50 درصد از بیماران مبتال به 
سایتوس اینورتوس کامل هستند )تصویر شماره 1(. 
هنگامی که سایتوس اینورتوس، سینوزیت مزمن و برونشکتازی 
با هم اتفاق می افتند، سندرم کارتاجنر تشخیص داده می شود که 
زیر مجموعه ای از دیسکینزی مژگان اولیه است و شیوع آن در حدود 
20 تا 40 هزار نفر است. برونشکتازی ممکن است در افراد جوان 
ایجاد شود، اما در بدو تولد هرگز وجود ندارد. بنابراین، هیچ فردی 
1. Primary Ciliary Dyskinesia (PCD)
با یک تریاد کارتاجنر کاماًل توسعه یافته متولد نمی شود ]3[. بیش 
از سی نوع مختلف عامل ژنتیکی ایجادکننده PCD توصیف شده 
است. تنوع قابل توجهی در تظاهرات بالینی دیسکینزی اولیه مژک ها 
مکرر  عفونت های  آن  ویژگی های  شایع ترین  اگرچه  دارد؛،  وجود 
دستگاه تنفسی فوقانی و تحتانی است. نوزادان مبتال به دیسکینزی 
اولیه مژکی اغلب از دیسترس خفیف تنفسی مانند تاکی پنه یا 
هیپوکسمی خفیف رنج می برند و ممکن است برای چند ساعت تا 
چند روز پس از تولد به اکسیژن اضافی نیاز داشته باشند ]4[. 
افزایش شیوع عفونت های تنفسی با سرفه مزمن و خروج خلط 
موکوسی معمواًل با رشد کودک مشاهده می شود. این عالئم مانند 
برونشیت مزمن معمواًل در طول روز وجود دارد، ولی اوج آن در 
زمان صبح ایجاد می شود. عمومًا در سمع ریه بیماران مبتال به 
برونشکتازی کراکل شنیده می شود و ممکن است دچار ویزهایی 
باشند که به خصوص در کودکان آسم را تقلید می کنند. در بین 
موارد بیماری، کالبینگ در کودکان واضحًا دیده نمی شود، اما در 
8 درصد از بزرگساالن دیده می شود ]5[. یافته های متداول در 
رادیوگرافی قفسه سینه و توموگرافی کامپیوتری با وضوح باال2 
پیرامون  شدن  ضخیم  هیپراینفیلتراسیون،  از  متوسطی  درجه 
2. High Resolution CT-scan (HRCT)
* نویسنده مسئول: 
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برونش، آتلکتازی و برونشکتازی را نشان می دهند ]6[. 
برونشکتازی در همه بزرگساالن و تقریبًا 50 درصد کودکان بر 
روی HRCT وجود دارد ]7[. آبریزش بینی به طور مداوم و احتقان 
بینی در تمام سال ممکن است از اوایل کودکی مشاهده شود. 
به نظر نمی رسد نازوفارنژیت غیرعادی در PCD بیشتر از افراد 
عادی باشد و معمواًل دوره شدیدتری را نیز تجربه نمی کنند ]1[. 
رینوسینوزیت یکی از ویژگی های مهم PCD است که تقریبًا در 
100 درصد افراد مبتال رخ می دهد ]8[. معمواًل پولیپ بینی نیز 
در این بیماران وجود دارد. سینوزیت مزمن به طور معمول شامل 
سینوس های ماگزیالری و سینوس های اتموئیدی است، در حالی 
که سینوس های فرونتال و اسفنوئیدال کمتر گرفتار می شوند ]9[.
فقدان سینوس فرونتال اغلب صدای تو دماغی را ایجاد می کند. 
معمواًل برای ارزیابی میزان سینوزیت مزمن در بیماران مبتال به 
تخلیه ترشحات چرکی موکوسی مداوم )قدامی و یا خلفی(، انسداد 
بینی و درد صورت یا فشار صورت، یک اسکن سی تی سینوس 
بویایی  یا فقدان حس  به عمل می آید. در بزرگساالن، اختالل 
سرنخ دیگری برای حضور رینوسینوزیت مزمن است، در حالی که 
سرفه مزمن سرنخ شایع تر در کودکان است ]1[. عوارض مربوط به 
شنوایی در PCD ناشی از نقص عملکرد مژگانی در لوله اوستاش و 
شکاف گوش میانی است که منجر به پاک سازی ضعیف مژک های 
مخاطی می شود. به دنبال اپیزودهای مکرر اوتیت میانی حاد در 
دوران کودکی و بزرگسالی، اوتیت میانی مزمن به وجود می آید، 
اما این مشکالت پس از بلوغ بسیار کمتر می شوند ]8[. 
سایتوس اینورسوس، در بیماران مبتال به اختالل حرکت اولیه 
مژک ها وجود دارد و به طور کلی به عنوان یک وارونگی کامل 
سیستم گردش خون و احشایی معروف به سایتوس اینورسوس 
کامل اتفاق می افتد که به خودی خود عواقب سالمتی جدی ندارد 
به دست آوردن رادیوگرافی قفسه سینه  تا زمان  اوقات  اغلب  و 
مشخص نمی شود. سایتوس اینورسوس در هنگام در نظر گرفتن 
اما  است،  مفیدی  بسیار  عالئم  مژک ها  اولیه  حرکت  اختالل 
همان طور که در باال توضیح داده شد فقط در تقریبًا 50 درصد از 
بیماران مبتال به PCD وجود دارد ]10[. خستگی و سردرد شکایات 
شایع است و ممکن است در اثر سینوزیت مزمن ایجاد شود، اگرچه 
باقی  عفونت  از  عاری  دوره های  در  است  سردردها حتی ممکن 
بمانند. هیدروسفالی در چندین فرد مبتال به دیسکینزی سیالری 
اولیه و دو خواهر و برادر با آپالزی مژگانی گزارش شده است ]11[.
مهناز مرادی و همکاران. گزارش یک مورد سندرم کارتاجنر
A - 1 
B - 1 
تصویر 1. رادیوگرافی قفسه سینه و توموگرافی کامپیوتری بیمار با سندرم کارتاجنر با سایتوس اینورتوس کامل، سینوزیت و برونشکتازی
A. رادیوگرافی خلفی قدامی قفسه سینه سایتوس اینورتوس کامل با دکستروکاردی، حباب معده سمت راست و قوس آئورت راست را نشان می دهد.
B. دکستروکاردی و جابه جایی کبد و معده را در سی تی اسکن با وضوح باال نشان می دهد.
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دارای  می کنند  زندگی   PCD با  همراه  که  مردانی  بیشتر 
اسپرم های بی تحرک و نابارور هستند، اگرچه برخی از آن ها اسپرم 
متحرک دارند اما مژک های بی حرکت و برخی دیگر آزواسپرمی 
دارند ]4[. به همین ترتیب، در زنان نیز باروری کاهش یافته است 
و کمتر از 50 درصد بارداری را با موفقیت انجام داده اند ]12[. 
اختالل در عملکرد مژک ها در لوله های فالوپ می تواند حمل و 
نقل تخمک را به تأخیر بیندازد که منجر به کاهش باروری یا در 
موارد بسیار نادر، حاملگی خارج رحمی می شود ]4[. تعدادی دیگر 
از ناهنجاری های مادرزادی گاهی اوقات با دیسکینزی اولیه مژک ها 
همراه است از جمله جابه جایی عروق بزرگ و سایر ناهنجاری های 
قلبی، تنگی پیلوریک و اپی اسپادیاس. ارزیابی قلبی برای اکثر 
بیماران پیشنهاد می شود. از آنجا که بروز بیماری مادرزادی قلبی با 
هتروتاکسی در PCD 200 برابر بیشتر از جمعیت عمومی گزارش 
 PCD شده است ]13[، ترکیبی از آزمایش ها برای تشخیص دقیق
الزم است. اندازه گیری تولید نیتریک اکسید بینی 3 یک روش مفید 
برای غربالگری بیماران با شک بالینی به PCD است ]15 ،14[. 
زمان پاک سازی ساخارین یک آزمایش غربالگری قابل اعتماد 
برای PCD نیست ]16[. تجزیه و تحلیل مایع منی یک گزینه 
در مردان بالغ است. در حال حاضر، هیچ یک از این ها تشخیصی 
 .]17[ است  ضروری  تأییدیه  آزمایش  یک  بنابراین  نیست، 
تشخیص قطعی مبتنی بر روش انتقال از طریق میکروسکوپی 
بازوهای  وجود  عدم  مانند  خاص  نواقص  مشاهده  و  الکترونی4 
داینین5 یا پرتوهای شعاعی و عدم وجود یا تجمع میکروتوبول 
است. تجزیه و تحلیل ویدئو میکروسکوپی با سرعت باال6 در رابطه 
با اندازه گیری فرکانس حرکت شالقی مژک ها می تواند تعیین کند 
که آیا مژک ها دارای هماهنگی طبیعی، حرکت شالقی مکرر و 
الگوی مناسب هستند یا نه. این آزمایشات نیاز به بیوپسی بینی یا 
برونش دارند و فقط در مراکز تخصصی در دسترس هستند ]4[. 
افراد مبتال به دیسکنزی اولیه مژک ها عمومًا زندگی فعال و 
طول عمر طبیعی دارند. میزان کاهش عملکرد ریه بسیار کندتر 
از فیبروز کیستیک است ]18[. استعمال دخانیات باعث وخیم تر 
شدن عملکرد ریه می شود و مشاوره در مورد ترک سیگار ضروری 
کاهش  و  ترشح  پاک سازی  بهبود  برای  مداخالت   .]19[ است 
عفونت های تنفسی شامل فیزیوتراپی روزانه سینه و درمان سریع 
عفونت های تنفسی است. نقش نبوالیزر DNase و سایر داروهای 
موکولیتیک کمتر مشخص است ]15[. مداخالت جراحی برای 
معالجه بیماری گوش میانی، سینوزیت ماگزیالری و پولیپ بینی 
ممکن است در زیر مجموعه ای از بیماران ضروری باشد ]20[. 
نارسایی  با  بیماران  در  انتخابی  درمانی  ریه،  دو طرفه  پیوند 
تنفسی مرحله نهایی است، اگرچه پیوند قلب و ریه یا یک عمل 
3. Nasal nitric oxide (nNO)
4. Transmission Electron Microscope (TEM)
5. Inner dynein arms
6. High speed video analysis (HSV)
جراحی اصالح کننده در بیماران مبتال به سایتوس اینورسوس 
الزم است ]21[. از آنجا که بی حرکتی مژک ها )یا عدم تحرک( 
معمواًل با تحرک غیرطبیعی اسپرم همراه است، بنابراین بیماران 
مذکر باید درباره ناباروری احتمالی آگاه شوند و آنالیز مایع منی 
اسپرم  تزریق  به ویژه  آزمایشگاهی،  لقاح  روش های  شود.  انجام 
داخل سیتوپالسمی، در این تنظیم مؤثر بوده است ]22[.
معرفی بیمار
دختر 24 ساله که از مـاه هـای اول زنـدگی بـه علت مشکالت 
تنفسی به طـور مکـرر مراجعه به پزشک داشته اسـت. در دوران 
ابتدایی به علت مشکالت تنفسی و با تشخیص پنومونی و سینوزیت 
بستری و تحت درمان قرار گرفت. عالئم بالینی بیمـار کـه در 
فـصول سـرد سـال بیـشتر می شد شامل سرفه مزمن و مکرر، 
ترشـح مـداوم بینـی و پشت حلق، خس خس سینه، گاهی اوقات 
تنگی نفـس و همچنین حمـالت تنفـسی بـود؛ به طوری کـه 
بیمـار سـال هـا به عنوان بیمار مبتال به آسم تحت درمان قـرار 
گرفتـه بـود. پدر و مادر نسبت فـامیلی نداشـتند. در 12 سالگی 
برای بیمار عمل جراحی تانسیلکتومی انجام گرفت و در 21 سالگی 
نیز تحت عمل جراحی پولیپ بینی قرار گرفت. همچنـین بیمار 
دچار ترشـح مـداوم بینـی و پـشت حلـق شـده بـود کـه باعـث 
اذیـت و آزار او و حتـی سـبب عفونت های مکرر گوش شـده بـود 
کـه در بررسـی های انجام شـده کـاهش شـنوایی گـزارش شـد و 
هم زمان با پولیپکتومی به دلیل اوتیت تحت جراحی گوش نیز قرار 
گرفت. سـال هـا بیمار به عنـوان بیمار حـساس و دارای آلـرژی 
بینـی و ریـه تحـت درمان آنتـی هیـستامین هـا و اسـپری های 
مکرر  و  متعدد  آنتی بیوتیک های  و  بود  قـرارگرفته  استنـشاقی 
نیز دریافـت کـرده بـود تا اینکه در 19 سالگی به دنبال تشدید 
عالئم سرفه و تنگی نفس و مراجعه سرپایی به متخصص گوش و 
حلق و بینی، گرافی ریه به عمل آمد که در گرافـی قفـسه سـینه 
دکـسترکاردی رؤیت شد )تصویر شماره 1(.
 آخرین بستری وی یک ماه قبل بود که با شکایت سرفه وخلط 
و تشدید تنگی نفس در بیمارستان بوعلی قزوین بستری شد و 
تحت درمان با لووفلوکساسین و اسپری سروفلو، آتروونت، قرص 
اکوکاردیوگرافی  بررسی  در  گرفت.  قرار  سیستئین  استیل  ان 
تشخیص دکستروکاردی داده شد. در گزارش رادیوگرافی قفسه 
سینه بیمار مذکور، دکستروکاردی به همراه سایتوس اینورسوس 
مشاهده شد. اندازه تصویر قلب نرمال است. ضایعه فعال و فوکال 
دیافراگم  و  باز هستند  ندارد. سینوس های جنبی  ریوی وجود 
طبیعی است )تصویر شماره 1 ـ A(. همچنین در گزارش اکو 
کاردیوگرافی این بیمار سایتوس اینورسوس، دکستروکاردی، ورید 
اجوف تحتانی در امتداد دهلیز راست،  است. سایز بطن چپ 
نرمال است و عملکرد سیستول حفظ شده است. کسر خروجی 
بطن چپ 50 درصد است. سایز بطن راست و عملکرد سیستول 
نرمال است. نارسایی دریچه میترال و نارسایی دریچه تریکوسپید 
مهناز مرادی و همکاران. گزارش یک مورد سندرم کارتاجنر
290
مرداد و شهریور 1399 . دوره 24 . شماره 3
خفیف وجود دارد. دریچه آئورت نرمال است. میزان فشار شریان 
پولمونری 27 میلی متر جیوه است که توصیه به درمان دارویی 
شده است و فالوآپ داشته باشد.
در گزارش سی تی اسکن با وضوح باال )HRCT( بدون تزریق 
راست  ریه  میانی  قسمت  در  شیشه ای  کدورت های  )اسپیرال(، 
پنومونی  مطرح کننده  می تواند  اول  درجه  در  که  است  مشهود 
باشد، همچنین جابه جــایی کبــد و طحــال سیتوس اینورسوس 
کامـل مشهود بـود )تصویر شماره 1 ـ B(. سی تی اسکن کنترل 
بعد از درمان توصیه می شود. پرهوایی یا بول در ریه ها مالحظه 
نشد. ندول یا توده فضاگیر مالحظه نشد. ضخامت جدار برونش ها 
نرمال است و عالئمی به نفع برونشکتازی مالحظه نشد. عالئم 
همچنین  است.  شده  آورده   1 شماره  جدول  در  بیمار  بالینی 
نتیجه آزمایشات در جدول شماره 2 بیان شده است. از آنجا که 
اسـتاندارد تشخیـصی طالیـی بـرای بیماران با PCD و سندرم 
عفونت  که  هنگامی  است،  الکترونـی  میکروسکوپ  کارتاجنر، 
تنفسی با سایتوس اینورسوس همراه باشد، باید به وجود سندرم 
کارتاجنر شک کرد. با توجه به عالئم و آزمایشات موجود، بیمار 
مذکور، مورد محتمل کارتاجنر و نه مورد قطعی معرفی می شود.
جدول 1. عالئم بالینی در بیمار
نتیجه عالمت
+ اوتیت مدیا
+ پان سینوزیت در سی تی اسکن
+ HRCT برونشکتازی در
+ سایتوس اینورسوس در سی تی اسکن
+ سرفه خلط دار و ترشح پشت حلق 
- نسبت فامیلی پدر و مادر
جدول 2. نتیجه آزمایشات در بیمار
مقادیر نرمال نتیجه واحد آزمون
10-4 9/6 1000 واحد درلیتر گلبول سفید
5/4-4/2 4/49 1000 واحد درلیتر گلبول قرمز
16-12 13/8 گرم در دسی لیتر هموگلوبین
44/6-35/9 39/3 درصد هماتوکریت
450-172 296 1000واحد در لیتر پالکت
30-40 18 درصد لنفوسیت
45-69 75 درصد نوتروفیل
0-4 1 درصد ائوزینوفیل
کمتر از 15 51 میلی متر میزان سدیمان اریتروسیت
تا140 88 میلی گرم در دسی لیتر قند خون غیر ناشتا
21-7 13 میلی گرم در دسی لیتر نیتروژن اوره خون
1/1-0/6 0/7 میلی گرم در دسی لیتر کراتین
145-136 138 میلی اکی واالن در لیتر سدیم
5/1-3/6 4/6 میلی اکی واالن در لیتر پتاسیم
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بحث و نتیجه گیری
مانند  فوقــانی  تنفــسی  دســتگاه  مــزمن  عفونـت های 
عفونت های  همچنین  و  اوتیت  و  رینوسینوزیت  سینوزیت، 
مـــزمن دســـتگاه تنفـــسی تحتـــانی مثـــل برونـــشیت، 
رینوبرونشیت، برنشکتازی های عفونی شده و یا پنومـونی مکرر 
خاص  اهمیـت  از  کـشوری  هـر  در  کودکان  در  به خصوص 
برخوردار است و با شیوع متفاوتی همراه است ایـن عفونت ها 
دالیل متعددی می توانند داشته باشند ]23[. زمانی که عالئم 
بالینی ریه و سینوس شـامل پنومـونی، سینوزیت وبرنشکتازی 
مطرح هستند باید به فکر اختالل حرکـت مـژک هـای تنفـسی 
یـا بیمـاری PCD باشـیم و زمانی که این عالئم بـا سـایتوس 
اینورسـوس همـراه باشـد باید به فکر سندرم کارتاجنر کـه یـک 
بیمـاری نـادر کـه جزء بیماری PCD است، باشیم ]14 ،10[. 
عالئــم تنفــسی مزمنــی کــه از ســنین پــایین شــروع 
می شـود، در تمـام بیمـاران بـا سـندرم کارتـاجنر و PCD دیده 
مـی شـود کـه در بیمـار مـا اساسـًا مـشکل درگیری ریوی و 
همراه با خلـط بـوده اسـت ]6[. 
سـندرم  خـصوصیات  از  یکـی  کامل  اینورسـوس  سایتوس 
حالـت  این  در  شد  دیده  ما  بیمار  در  کـه  بـوده  کارتـاجنر 
جابه جـایی نـوک قلـب به سمت راست قفسه سینه وجود داشته 
و در داخل شـکم، کبد در سمت چپ و طحال در سمت راست 
قرار دارد کـه نوع اول )توتال( سایتوس اینورسوس است و این ها 
از نظر عملکرد در حد نرمال بوده و مشکلی در وجود ندارد ]10[. 
مژک ها در دفاع فیزیکی سیستم تنفسی نقش مهمی دارند و 
اختالل آن ها سبب عفونت های مکرر و مزمن تنفسی می شود که 
پنومونی و سینوزیت از جملـه آن هـا هـستند که در بیمـار مـا 
دیـده شـد. سـینوزیت مـزمن همـراه بـا ترشح فراوان یکی از 
عواقب اختالل در عملکرد مژک هاست که تقریبًا در تمام بیماران 
از جمله بیمار ما دیده شد ]9[. از جملــه عــوارض شــایع در 
ایــن بیمــاران عفونــت گوش است که در بیمـار مـا روی داده 
است و معمواًل احساس سنگینی گوش وجود دارد که می تواند 
در درازمدت بـا کـاهش شـنوایی نیز همراه باشد ]15[. یکی از 
عوارض دیگری که در مردان شـایع است اخـتالل در حرکـت 
اسـپرم هـا و بـه دنبال آن نـازایی است ]17 ،4[. به همین ترتیب، 
در زنان نیز باروری کاهش یافته است و کمتر از 50، بارداری را با 
موفقیت انجام داده اند ]24[.
کالبینگ که به دنبال هیپوکسی طوالنی مدت روی می دهد 
در بیمار مـا دیـده نشد. بیمـاری به دلیل آنکه غالبًا توارث اتوزوم 
مغلـوب دارد، در هـر دو جنس روی می دهد ]9[. گرافی ساده 
در سـندرم  قفـسه صـدری  و  از سینوس هـا  اسکن  و سی تی 
کارتـاجنر بسیار کمک کننده است، اما سی تی اسکن روش انتخابی 
تشخیص در برونشکتازی است ]6[. در بیمار ما نیـز کدورت های 
شیشه ای در قسمت میانی ریه راست مشهود بود که در درجه اول 
می تواند مطرح کننده پنومونی باشد. همچنـین دکـستروکاردی 
در بیمار ما دیده شـد و عالئـم بـالینی دسـتگاه تنفسی فوقانی 
و تحتانی از عالئم اصلی در سندرم کارتـاجنر و PCD هستند 
و اغلـب از مـاه هـای اول زنـدگی شـروع می شوند. عالئم نادر 
می شــوند  دیــده   PCD و  کارتـاجنر  سـندرم  در  که  دیگری 
شــامل: هیدروســفالی، رتینیــت پیگمـانتوزا، بیمـاری پلـی 
کیـستیک کلیـه، کیـست های کبدی و آترزی صفراوی، شکاف 
و هیپوسپادیازیس هستند  پلیداکتیلی  قلبـی،  ناهنجاری  کام، 
]13[ که هیچ کدام از این عالئم نادر در بیمار ما دیده نشد.
در حـال حاضـر اسـتاندارد تشخیـصی طالیـی بـرای بیماران 
با PCD و سندرم کارتاجنر، میکروسکوپ الکترونـی است، در این 
روش بعد از گرفتن بیوپسی از مخاط بینی و یا برنش، مژک های 
الکترونـی بررسی مـی شـوند کـه در  آن در زیر میکروسکوپ 
صـورت عـدم وجـود بازوهـای داینین های داخلـی و خـارجی 
مـژک هـا تـشخیص مـسجل می شود ]14 ،4[ که در بیمار ما به 
دلیل عدم وجود امکانات کافی انجام نشده بود. یکی از آزمون های 
دیگری که می تواند تـا حـدی کمـک کننده باشد بررسی میزان 
اکسید نیتریک بازدمی است که در این بیماران پایین تر از حد 
از بیماری های دیگر  نرمال است، ولـی میـزان آن در بسیاری 
مثل آسم افزایش نشان می دهد ]15 ،14[ کـه ایـن سـنجش 
در بیمـار مـا به دلیل عـدم امکانات انجام نشده است. همچنـین 
امکانـات الزم جهـت بررسی موتاسیون ژنی در بیمار مـا وجـود 
نداشـته اسـت. تنگـی نفس، سرفه و گاهی اوقات ویز منتشر در 
این بیماران دیده می شود که به خصوص در بیمـار مـا سمع شده 
بـوده است؛ کمااینکه بیمار ما سال ها به عنـوان بیمار مبتال به 
آسـم و آلـرژی تحت درمان بوده است.
برخالف بیماران آسـمی کـه در اسـپیرومتری آن هـا فرم انسدادی 
و  انسدادی  عالئم  کارتـاجنر  سندرم  با  بیماران  در  دارد،  وجود 
محدود شونده با همدیگر دیده می شود و در ضـمن در ایـن بیمـاران 
پاسـخ بـه برونکودیالتـور و استروئیدهای استنشاقی قابل مالحظه 
نیست و نقش نبوالیزر DNase و سایر داروهای موکولیتیک کمتر 
مشخص است. درمان این بیماران اصواًل شـامل فیزیــوتراپی قفــسه 
ســینه، کنتــرل عفونــت هــا و تزریــق واکسن های معمول به 
همراه واکـسن هـای هموفیلـوس و پنوموکوک است ]15[. درنهایت 
می توان نتیجه گرفت که شناخت بیماری هایی با شیوع کمتر، ولی 
افتراقی  بایـد جزء تشخیص   PCD و کارتاجنر  مهم مثل سندرم 
بیماران با عفونت های مزمن دسـتگاه تنفسی قرار گیرد. مراقبت 
مناسب و زودتر از ایـن بیمـاران می تواند مانع از ایجـاد و پیـشرفت 
مـشکالت تنفـسی مثـل برونشکتازی شود. 
از آنجا که این بیماری نادر است، اغلب در اثر تشخیص نادرست 
تشخیصی  تست  نبود  علت  به  عالوه  به  می شود  گرفته  نادیده 
غیرتهاجمی قابل اعتماد برای KS، معمواًل تشخیص بیماری سال ها 
به طول می انجامد که می تواند مشکالت مزمن تنفسی ایجاد کند 
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و از کیفیت زندگی بیمار بکاهد. حال هنگامی که عفونت تنفسی 
با سایتوس اینورسوس همراه باشد، باید به وجود سندرم کارتاژنر 
شک کرد ]23[. بر اساس این مطالعه باید به فکر این بیماري در 
مبتالیان به عفونت های مکرر تنفسي بود، زیرا تشخیص زودرس 
و درمان به موقع این بیماران منجر به کاهش عوارض غیر قابل 
برگشت و افزایش طول عمر ميشود ]9[.
مالحظات اخالقي
پیروي از اصول اخالق پژوهش
در این مقاله همه اصول اخالقی رعایت شده است. همچنین 
از بردن نام بیمار خودداری شد. به بیمار و خانواده ایشان درباره 
انجام مطالعه، اطالعات کافی و اطمینان از محرمانه بودن اطالعات 
شخصی داده شد.
حامي مالي
این مطالعه حامی مالی ندارد.
مشارکت نویسندگان
جست وجوی مقاالت: لیلی یکه فالح، مهناز مرادی و محمدعلی 
زحل؛ گردآوری داده ها و نگارش مقاله: پیمان نامدار، لیلی یکه فالح 
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سپاسگزاریم.
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